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RESUMO 


A doença de Charcot-Marie-Tooth (CMT) é uma polineuropatia periférica hereditária 
motora e sensitiva, caracterizada clinicamente por acometimento distal, principal- 
mente de membros inferiores, levando a à fraqueza muscular e atrofia.2º A incidência 
de 1:2.500 torna possível ao anestesiologista defrontar-se com essta situação com 
certa frequência. Apesar do avanço na descoberta de novos genes responsáveis pela 
doença e da correlação entre genótipo e fenótipo, a experiência anestésica com esses 
pacientes é bem limitada.'* O objetivo do trabalho é apresentar a conduta anestésica 
no em relação ao paciente com CMT que, no caso relatado, foi submetido à cirurgia 
de ressecção prostática transuretral (RTUP), devido à hiperplasia prostática benigna, 
uma cirurgia classicamente realizada com bloqueio de neuroeixo, considerando-se as 
controvérsias ainda existentes relacionadas à doença. Trata-se de paciente de 60 anos 
sabidamente portador da doença de CMT, com diagnóstico há cinco anos, com aneste- 
sia do tipo botas e luvas, associado à parestesia de membros, sem cirurgias prévias. 
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ABSTRACT 


The Charcot-Marie-Tooth (CMT) is a peripheral hereditary motor and sensory neuropathy, 
clinically characterized by distal involvement, mainly in lower limbs, leading to muscle 
weakness and atrophy."2* The incidence of 1:2500' makes it possible for the anesthesiolo- 
gist faced with this situation with a certain frequency. Despite advances in the discovery 
ofnew genes responsible for disease and the correlation between genotype and phe- 
notype, the anesthetic experience with these patients is very limited ** The objective of 
this study is to present the anesthetic management in patients with CMT that in our case, 
underwent transurethral prostate resection (TURP), due to benign prostatic hyperplasia, 
surgery performed classically with neuraxial block, considering the controversies still 
exist related the disease. It is about 60 year old patient, Rnown to carrier of disease CMT, 
diagnosed 5 years ago, anesthesia type boots and gloves, associated with numbness of 
limbs, with no previous surgeries. 
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INTRODUÇÃO 


A doença de Charcot-Marie-Tooth (CMT) é uma polineuropatia hereditária moto- 
ra e sensitiva, com apresentação clínica e geneticamente heterogênea.!º Foi descrita 
pela primeira vez em 1886, por Jean-Martin-Charcot, Pierre Marie e Howard Henry 
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Tooth, de onde advém o nome da doença.? Recentes 
estudos epidemiológicos demonstraram ser a doença 
de CMT o tipo mais comum de neuropatia hereditá- 
ria!, com acometimento de 1 um para em cada 2.500 
indivíduos) o que significa que no mundo há em tor- 
no de 2,6 milhões de pessoas acometidas, tornando 
importante o adequado conhecimento dessa pato- 
logia doença pelo anestesiologista. O objetivo deste 
relato é avaliar qual a melhor técnica anestésica, a 
mais segura, para um paciente com CMT, consideran- 
do as controvérsias anestésicas ainda existentes em 
relação à doença, como a resposta aos bloqueadores 
neuromusculares, aos agentes desencadeantes de 
hipertermia maligna e à realização de bloqueios de 
neuroeixo em patologias doenças neuromusculares. 
Serão apresentados os fatores relevantes da doença, 
como as duas principais formas: desmielinizante e 
degeneração axonal crônica e as considerações per- 
tinentes para ao manejo anestésico. 


DESCRIÇÃO DO CASO 


Trata-se de paciente de 60 anos, 71 kg, IMC de 25, 
programado para ressecção prostática transuretral 
(RTUP) devido à hiperplasia prostática benigna, com 
peso prostático estimado de 82 g. Relatava que há 5 
cinco anos iniciaram de forma progressiva e simétri- 
ca, dor e redução de força em membros inferiores, 
associado com à parestesia nos pés. Recentemente, 
observou comprometimento também dos membros 
superiores. Apresentava redução do tônus e trofismo 
muscular nos interósseos, com anestesia de distribui- 
ção tipo luvas e botas. Esses sintomas que impossi- 
bilitavam condições laborativas. Paciente sem outras 
comorbidades e vícios. A história familiar era positiva 
para doença neuromuscular não especificada. A bi- 
ópsia de n. sural mostrou fragmento de nervo perifé- 
rico com fibras preservadas, sem alterações histológi- 
cas relevantes e sem sinais de atividade inflamatória. 
À eletroneuromiografia de membros inferiores reve- 
lou sinais de instabilidade dos sarcolemas e poten- 
ciais de unidades motoras remodelados, indicando 
presença de polineuropatia periférica sensitivo-mo- 
tora-axonal crônica de moderada a grave intensida- 
de. O diagnóstico foi de doença de CMT tipo 2. Os 
dados do exame eletrofisiológico atual mostravam 
potenciais de ação de nervos sensitivos de amplitu- 
des baixas, estando normais as velocidades, duração 
e latências. 


Rev Med Minas Gerais 2011;21(4 Supl 4):S47-S50 


À técnica anestésica escolhida foi anestesia veno- 
sa total alvo-contolada (TIVA) com propofol e remi- 
fentanil, . Ae após tentativa de inserção de máscara 
laríngea sem sucesso, foi realizada intubação orotra- 
queal sem o uso de relaxante muscular e submetido à 
ventilação mecânica pressão controlada. O procedi- 
mento anestésico-cirúrgico transcorreu sem intercor- 
rências e teve duração aproximada de 40 minutos. Pa- 
ciente manteve-se estável hemodinamicamente, com 
hemograma e ionograma seriados no pós-operatório 
sem alterações. Alta hospitalar após 48 horas. 


DISCUSSÃO 


A classificação da Doença de Charcot-Marie- 
“Tooth é complexa, considerando que existem apro- 
ximadamente 26 lócus envolvidos! No entanto, é 
classificada de forma mais simples de acordo com 
apresentação clínica, modo de transmissão da heran- 
ça, que pode ser autossômica dominante, autossômi- 
ca recessiva ou ligada ao X, padrão eletrofisiológico 
e biópsia de nervo periférico como forma desmielini- 
zante ou axonal.!*4 

Mutações em múltiplos diferentes genes expres- 
sos nas células de Schawann e neurônios causam a 
variedade de fenótipos clínicos, caracterizados por 
falhas no transporte axonal e anormalidades de trá- 
fego protéico.” A patogênese da doença envolve a 
interação entre as células de Schawann e o axônio, 
assim como a arquitetura molecular do axônio e da 
mielina.2* A expressão aumentada do gene da pro- 
teína PMP22 leva a um defeito da mielinização do 
axônio!!, sendo o nível de déficit motor relacionado 
com ao número de neurônios motores funcioniais 
envolvidos.! 

São descritos até 7 sete tipos da doença, com di- 
versos subtipos!, mas para o interesse clínico foram 
basicamente divididas em 3 três principais formas: 
= CMTlIéa forma desmielinizante, de transmissão 

autossômica dominante ou ligada ao X, com iní- 

cio dos sintomas ainda na primeira década ou 
início da segunda década de vida, com forte cor- 
relação com história familiar típica para neuropa- 
tia. Caracterizada por aspecto de bulbo de cebola 
na biópsia de nervo periférico”, com velocidade 
de condução de nervo mediano menor ou igual 
ou inferior a 38 m/s.” A velocidade de condu- 
ção de nervo mediano é parâmetro válido para 
diferenciar geneticamente os fenótipos de CMT. 
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O subtipo I À geralmente é causado pela dupli- 
cação do cromossomo 1Yp.11, que inclui o gene 
codificador da proteína PMP22. Nessa forma, os 
sinais mais frequentes, detectados em torno dos 4 
quatro anos de idade, são: arreflexia de membros 
inferiores, dificuldade em deambular com os cal- 
canhares, estando normal a posição na ponta dos 
pés, com alargamento de nervos, proeminência 
do tendão de Aquiles, atrofia da musculatura in- 
trínseca dos pés, presença de pés cavos ou varos, 
fraqueza em região fibular.! 

= CMTIléa forma com acometimento axonal e não 
desmielinizante, de transmissão autossômica do- 
minante ou recessiva, com acometimento mais 
tardio em relação ao tipo I. Os sintomas senso- 
riais são predominantes sobre a disfunção moto- 
ra, mas com manifestações clínicas semelhantes 
ao tipo anterior.º O diagnóstico é feito ao encon- 
trar a velocidade de condução de nervo mediano 
superior a 38 m/s! e não há o aspecto de bulbo 
de cebola na biópsia neural. O subtipo CMTIIC 
tem como peculiaridade significativo grau de fra- 
queza diafragmática e de corda vocal, tendendo 
a à apneia obstrutiva do sono, de interesse para 
o anestesiologista.” Embora muitos genes causa- 
dores sejam ainda desconhecidos, já foram iden- 
tificados oito lócus responsáveis por essa forma! 

= CMT II, também conhecida como Doença de 
Dejerine-Sottas, é uma forma grave, com desmie- 
linização severa grave, transmitida por herança 
autossômica recessival, de início precoce na in- 
fância ou ao nascimento, marcada por intensa 
hipotonia e neuropatia sensorial e motora.” 


Há ainda outro tipo da doença (CMT IV) com 
classificação ainda controversa entre forma desmie- 
linizante e axonal, caracterizado pelo início precoce 
de neuropatia severa grave sensorial e motora com 
ou sem paralisia de corda vocal! 

O diagnóstico deve ser suspeitado com uma his- 
tória clíinica detalhada e exame físico, considerando 
também o acometimento de parentes próximos, com 
biópsia de nervos reservada para casos duvidosos, 
esporádicos e com herança de caráter recessivo! 

Apesar de recentes avanços no reconhecimento 
de genes responsáveis por diferentes neuropatias, do 
melhor entendimento da patogênese dessas doenças 
e da correlação entre genótipo e fenótipo”, a experi- 
ência anestésica com esses pacientes ainda é limita- 


da.” A escolha da anestesia regional para pacientes 
com doenças neuromusculares é historicamente 
controversa, sendo considerado fator de risco para 
lesão neurológica” e piora do prognóstico. O uso do 
bloqueio de neuroeixo baseia-se mais em dados te- 
óricos do que em medicina baseada em evidências. 
No entanto, essa técnica tem se mostrado de escolha, 
principalmente nos casos de maior alto risco de efei- 
tos adversos graves com a anestesia geral, como no 
caso de pacientes obstétricas e potencial via aérea 
difícil”, ou quando a monitorização neurológica é de- 
sejada, como em cirurgias de RTU de próstata. 

Controvérsias na literatura também foram encon- 
tradas quanto ao tempo para término de ação de blo- 
queadores neuromusculares e CMT. Pogson et al. 8 
relataram o caso em que vecurônio utilizado na dose 
de 0,11 mg/kg produziu prolongamento de bloqueio 
neuromuscular por tempo até 115 min.Diferentemen- 
te, de Naguib et al. descreveram dois procedimentos 
distintos com o mesmo paciente com CMT, quando 
atracúrio e mivacúrio foram utilizados nas doses ha- 
bituais e não foram encontradas evidências de efeito 
prolongado desses medicamentos se comparados 
a com pacientes sadios.” Assim também, como o 
uso de mivacúrio em 5 cinco crianças com CMTI, 
com monitorização de bloqueio neuromuscular no 
músculo adutor do polegar e orbicular, não mostrou 
diferenças quanto à duração clínica em relação à 
população pediátrica sem a doença.!º Importante 
observar que implicações anestésicas diferentes em 
relação aos diversos subtipos de CMT não foram lis- 
tadas na literatura.” 

Medicações que desencadeiam hipertermia ma- 
ligna (HM), como succinilcolina e anestésicos ina- 
latórios, já foram utilizadas em CMT sem relato de 
hipermetabolismo.* Mas a experiência anestésica 
com essa doença é pequena, limitada e o relato da 
ocorrência de 2 dois casos de HM e CMT fazem com 
que a maioria dos autores desconsidere o uso dessas 
medicações em doenças neuromusculares, apesar 
da fraca evidência.> Podem-se verificar ocorrer ar- 
ritmias malignas secundárias à hipercalemia com o 
uso de succinilcolina em doenças neuromusculares. 

O óxido nitroso é considerado medicamen- 
to de risco moderado a significativo? para toxi- 
cidade e piora da neuropatia em CMT, de acor- 
do com as associações de CMT canadense, 
norte-americana, australiana e do Reino Unido.! 
A despeito desse efeito, é amplamente utilizado. 
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E estudo realizado por Isbister!! mostrou que não 
houve piora da neuropatia em crianças e adultos em 
uso de óxido nitroso em anestesia geral, relato de 41 
exposições. 


CONCLUSÃO 


A literatura anestésica disponível não estabelece 
qual a melhor anestesia na doença de CMT. Tanto a 
anestesia geral quanto o bloqueio regional não estão 
contra-indicados nesses pacientes. Controvérsias em 
relação ao efeito de bloqueadores neuromusculares, 
tanto no potencial de desencadear hipercalemia e 
arritimias malignas, quanto no tempo mais longo de 
efeito clínico, necessitam adequar seu uso de acordo 
com riscos e benefícios. Embora não haja uma con- 
traindicação formal para a realização de bloqueios 
de neuroeixo para pacientes com a doença de CMT, 
o anestesiologista deve avaliar cada caso, a preferên- 
cia do paciente, a relação médico-paciente estabele- 
cida e, orientá-lo sobre a história natural da doença, 
para que o mesmo não implique o seu prognóstico à 
técnica anestésica utilizada. 
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